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Protein.losing enteropathy denotes the excessive loss of plas ma protein into t he gastrointest ina l 

tract , causing edema and hypoproteinemia without albuminuria or evidence of liver disease 

In primary protein.losi ng enteropath y, the protei n loss is not attr ibu table to any specific under­

lying di sorder. This cond ition is associated with unex pla ined dilatation of the lymphatic cha nnels 

of t he small intestine . 

. -\ biopsy- proved case of primary prote in-los ing enteropathy in a 24-year-old man is reported 

with brief rev iew of literatures. Lea kage of chyle into the gut lumen was observed by means o( 

ly mphography. 

1 . 짧 論

B易짤蛋白f員훗IÆ은 消化陽管을 通해 蛋白휩싸이 얼어 

냐， 蛋白댔냐 IIf훌훌‘ 없 이 浮睡과 低蛋白효의 j[狀이 

나타나는 훌病，] 다 1 ， 21 그 大部分。1 뿜陽및 小陽의 構

造的 짧化 ， 갓j[.::E는 (i!i: 까11. 病짧。1 냐 陽얘k리管의 I~J 

짧등을 나타내 는 여 러 가지 훌病의 隨 l半되 어 나타냐며 

이 를 二次{生 陽管蛋白펌失IÆ이 라 부른마 2 ， 31 小數헤 있 

어서는 特7JIJ한 原因훌思없이 g易管蛋白m失。1 일어냐는 

데 이 를 原發i生 ii당管꿇쉰핍失j[o] 라 부르며 , 그 病理

組織學~I~ 所見으로 小~의 級毛와 힘i映下組織의 썩*巴 

管搬張이 特값的으로 나타나므로 *￥發{生 Hih뷰~管被張 

j[이 라 부르기 도 한다 2 ， 3 ， 4) 

종종者등은 最近 서 울大學校 뿔科大學 1/.J.용t￥%科學敎室 

에 서 臨~所見， 째~造影샤f 및 病1l!!.組織學 J72-.로 證明

된 l잉發{生 陽쩡;蛋白;員失j[ l{列를 한잉驗하였기에 文없용 

했과 아울러 報춤하는 바이 마. 

rr . ‘숲 例

惠者 · 羅()ü 24세 男子

主訴 및 病歷 · 愚者는 약 2週깐 繼續된 심 한 illt펌와 

下fl:Z浮睡올、‘ 主訴로 入院하였 다. 약 3年前에 節面과 下

IJ;Z으l 浮睡을 느껴 flJ IJj(빼j 로 생각되는 藥物治擔를 받았 

으나 별다른 효勢의 와轉이 없었고 그당시까 liQ直性

젠훌의 發作이 있었마. 

家族歷 : )뽑者의 어 머 니 는 大陽센으로 死t하였 고， 

‘뿔者는 雙生兒르 태어났는데 그 雙生兒 兄弟는 生後 7 

日만에 사앙하였다. 
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훌톨的 所見 : 血壓， 服博 빛 m溫은 正힘이었으며 

眼球結題이 蒼白하여 보였고， 뼈部에 흉度의 硬直과 全

般的인 壓痛이 있었다. 下뾰에는 뼈때浮睡。1 있었고 

특히 右뼈Ij이 심했으며 그외 理學的所見응 모두 正常이 

었다. 

훌훌所見 : 血被所見은 血色素 9.6gm%. 血球容積 31 

%. 白血球數 20.500/mm3 (그중 빡E球 2%) 이었으며 JÚl 

中蛋白은 3.3gm%. 그중 albumin 1. 4gm%이었다. 그 

외 小便檢흉• }j주機能檢훌. JÍIl i줌檢흉. ~용淡結核隨檢흉 빛 

7，.(，홈 globulin의 훌的檢훌는 모두 正常이 었 다. Man­

toux 反應은 陰性이었￡며 血1좁電氣bk動檢흉는 低

albumin효을 나타내는 것 이외에는 正常이었고， 心電

圖는 洞性m~파 非特異{生 ST-T波 變化를 보였 다.R 

ISA 檢훌는 4 日간 大便에서 7.7%이었으며 入院 4 日

째 부터 생 긴 뼈院樓出被檢훌는 蛋白 541mg% s JÍIl球

數 68/mm3(모두 빼巴않)iJf;血球歡 92/mm3~로 뼈出 

被의 所見을 보였다. 

內뼈鏡檢훌所見 : 十二指陽 下行部에 서‘ 結題浮睡을 

볼 수 였었고 모래 알같은 白色點들이 fM莫表面에 찰려 

있어 陽 &!i ff<승 疑L‘하였으며， 그곳에l 서 組熾生檢을 施

行하였마. 

Fig. 1. Small bowel series; The duodenal C-loop 
is widened and mucosal folds of the C-loop are 
th ickened_ The passage of barium is normaL 

Fig. 2. Lymphangiography; Antero;>osterior pr 
ojection of the abdomen exposed 2 hours after 
intralymphtic injection of Lipiodol ultra-fluid_ 
Numerous dihted lymphatic channels are seen 
in mesentery_ The jejunal mucosal folds a re 
outlined by contrast media (a rrow). signifying 
enteric leakage_ 

X~所見

(1 ) 뼈部單純짧影 ; 兩에 師上葉에I "둠動{生으로 생각 

되는 師結核이 있었다. 

(2) 띔陽管W~“ : 冒陽 및 大陽Jø싸운 正常。l 었으나 

小맺，뼈影上 十二指陽 C추型係g혐의 觸大와 fðg莫주릉의 

!j~大를 볼 수 있었고 그외 IJ、陽 숲體에 ~ie얻.M銷 또 

는 熾 t등의 異常所見은 없 었 으며 造影햄j의 i힘過時 11>J 

도 正常이 었 다. (Fig. 1) 

(3) 빡巴표影術 · 않足빼모造影術 t 下뾰빼巴管의 F/'J 

銷나 發育不全등의 異常所見은 發見 옷하였 으며 財巴管

期 (lymphatic phase) 寫휩 t 造影齊j가 陽FJj ß핏에;!;E쯤 

으로 i1! ì1rf.되어 %짧張된 陽問陳빡巴管이 보이 고 또한 造影

뺑j의 ]陽월;內뼈出로 造影齊~æ入 2ft좋없]後에 小陽 . 4時n，l)

Ht어l 大陽의 ;j'~戰주름이 각각 造影핑 을 올 수 있 었 다 

(Fig. 2.3). 빼모節期(lymph nodal phase) 寫륨上 陽

間勝빼巴結節이 造影되 었 고 뼈部없巴造影術上 8혀管:의 

r!!-J銷냐 樓폈등의 異常所見은 없었다 (Fig. 4) . 
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t;'ig. 3. Lymphangiography. Anteroposterior abd. 
ominal radiograph exposed 4 hOUl s after intra­
lymphat ic injection. The mucosal folds of colon 
are outlined by leakage of contrastmedia into 
the gut lumen (an ow) . 

Fig. 4. Lymphangiography. Anteroposter ior chest 
radiograph exposed 2 hours af ter intralymphatic 
injection. There is 1I0 evidence of obstruction 
or dilatation of thoracic duct. 

a홉理~훌훌훌的 所見 : 內祖鏡올 通한 十二指陽 生檢의 

病理組繼學的 所見은 部分的인 빼巴管 據張， 慢뾰 씻 

1IË細뼈의 홉潤 및 輕度내 지 中等度의 ~毛쫓縮올 보였 
다. 

ß1. 考 按

#양發1生 低蛋白1IË의 原因에 대해서는 1949年 Albright 

와 Kinsell 등의 實驗을 基鍵로 1957年 Schwartz와 

Thomsen51은 蛋白의 過分解에 의 한 것 으로 생 각하여 
過分解住 低蛋白효이 란 用語를 使用하였 고， 같은 해 에 
Steinfeld와 Citrin이 각각 1311-albumin 올 使用하여 짧 

*당{生 大陽*과 巨大Re原{生 -뿜갖 뿔、者에서 大便및 몹없 

으로 蛋白이 째出됨을 發見하였￡며. 1959年 Gordon등 

이 1311 -polyvinylpyrrolidone (PVP) 을 使用하여 여 러 

홉測{生 陽!-*惠에서 위와 비슷한- 現象이 일어남을 짧見 

하였마 31 그後로 몹陽管蛋白揚失뾰이라는 用댐가 넬리 

쓰이 고 이 는 또한 原因훌病의 有無에 따라 原發{生과 

二次性으 로 나눈마 31 

二次性 陽쏠蛋白慣失효의 原因!-*뽕、운 現iE까지 약 

70여種이 61 알려졌으며 그 代表的인 f71J로는 巨大nEJ훌{生 

뿜~ . 몹睡짜， 滾@!生 大陽~ . Whipple民病. ~縮i生

心꿇찢등을 들 수 있다 1 ， 2 ， 3) 原發性 n융管蛋白f員失1IË은 

이러한 原因흉，뿔、없 이 陽管蛋白煩失이 얼어냐는 것으로 

陽썩:딘쉽: 據댔의 結果야 마 2 ， 3) 

陽월:蛋白 f員웃의 機轉에 대해서는 1960if. Gross등이 

陽毛細血管의 透過性 變化에 의 한 것 이 라고 主張하였 

으나 41 1961年 Waldmann등이 20名의 特發{生 低蛋白

fIE 惠者의 陽풍*~願 生檢.1: 12名이 陽管織毛內의 m巴

t룹이 熾張되어 있응용 닭혀내어 。l 熾張된 빼밍풍의 

破앓흐 蛋白을 많이 n응有한 mE被이 陽쯤內로 웹出됨 

이 陽管蛋白휩失의 機뺑이 라고 主i1ft하였 마 71 그후 1965 

年 Mistil i s등이 51 빡巴造影術 h 빼巴被의 陽管內 i힘出 

을 證明함으르서 Waldmann의 7’ 主張올 뒷받침하였다 

陽管蛋白慣失효의 뾰勢로는 低蛋白효， 漸모球減少， 

發育不全빠성. ，j릅助便f1E. n흉痛， 여훌I!:f::와 低 Calcium 

뾰 硬直등이 나타난다 11 

대개 陽管蛋白煩失챈은 放射|生 同 f立原素로 標識된 蛋

白을 靜'llRì:Ë射한후 大便。1 나 消化被에서 그 放射性 1폼 

動度를 얘Ij定하는 方홉으로 진단한다. 주로 5l Cr-prutein 

과 1311-albumin이 많이 使用되 고 그외 에 1311_PVP. 

5'Fe- iron dectran , 35Nb-albumin파 67CU -Ceruloplas­

mm등도 使用된다 1 ， 6) 

X감所見은 1970年 Shimkin등이 20例의 n易꺼*ô管搬 
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‘jJμE 思컵의 X쐐所見을 分析한 結및를 보연 jr사t; 및 derived from l ymþhangiograþhy. Am. j. Digest 

k써싸影은 J.E常이 고 小陽#ri~ι 1:: Hlá管의 싸 k가 없 거 p ‘ 5 . • 10: 573 , 1965. 

나 輕(，;~ 5~고 l값範1쩔한 ;fli~핏주침-으1 !lE k와 써}셔 分必物 4. Mistilis , S. P ., Skyr ing , ,\ .P. a nd Stephen:B. 

뻔加의 所見을 보이 는 경우가 많았다 8> 써핍單純싸影 D. : Jntesinal lymþhangiectasia: meclwnism 0/ 
k 一때{生 -觸뾰慘出被외 所見。l 깐 나타나고， 짜다造 eηteric lo..ss 0/ þlasma þrot ein and /(/1 . Lancet , 

影術 h 陽間陳뻐;딩管으로 굉i~6fiiJ가 않流되어 뼈~ I;R왼 1: 77 , 1965. 

빼~~월;이 造影되 고 8> 많少數에 서 本 17U와 같이 造影빼 :; . Schwart z, M. a nd Thomsen, B. : Jdioþathíc 0γ 

익 腦管內 源出로 小陽의 깨i !l잇수릎이 小깨값影上에 나 hyþercatabolic hyþoþroteinemia , Brt!. i\J. j ‘ 1: 14 ‘ 

타나는 모양과 비 슷하게 권影팀 을 보이 지 도하였 다 9> 1957. 

R융》林ô管 搬張과 아울러 下H:z ì林다管.9.1 形 1生不全 및 뼈 6. Shimkin , P. M. , a nd Wa ldma nn ‘ T .A. : Jηtest. 

管의 r~ j網 .:E는 없k등 다른 싸다 고패의 윗常所見이 inal lymþhaηgiectasia . .4 m ‘ j . Roeηtgen . ， 110 : 

잘 同|半되 으로8 > Mistilis 등은 씨빼밍管없깜 r，E은 先天 82 7, 197 <J . 

{生 全身빼I:'~i끗愚의 한 所見이 라 고 主댔하였 다4l 7. Wa ldmann , T .A. , Ste infeÍd , ].L. : Th e ,'ole 0/ 

:~(행 i生 Jj易풍짚白쩌자'IË을 ，i~~i함께 있어 서는 룹빠管 1he gastroi l7!es!inal system in idioρ"thi c hypopr' 

rl i뺑의 異함쩔化흘 招來하는 뜻‘웬 및 機 뼈해안 짜인管 oteinemia. Gastroenterology , 41 :1 97 , 1961. 

/~j鋼의 存감可能性을 完全히 께l ，%할 수 있어야한마 9> 8. Pomer antz, M. a nd Wa ldm ann , T. ,\. : S ystemic 

맺까까지 原、發 l生 Ij빙管蛋白퍼자마에 판한 論文은 상당수 lymphatic ahηormalities aS.<ocialed luith ga5troi 

가 있었 지만 3-15> F I73:1'- Gold의 쇄옮페 의하연 本例 ntestinal protezn losiηg sccondar y to intest:'nal 

와 같이 째딘않影術 느 써딩값으I ij~짝內 댐 tfj 이 잖明된 1 ymPhangiectasia. Castroeηt erology ， 45: 703 , 1953 . 

例는 1 965추 D~sprez . Curely가， 같은해 Mistiiis가， 그 9. Gold , R. H. a nd Youker , ].E~ : ltdopathic intest . 

리 고 1 973 年 GCl l d자신 이 웹암한 3치 밖페 없 었 다. ’ zηal lymþhaηgiectasia . Rad. , 109:'3 15, 1973 . 

10. Mistilis , S.P. and Skyring , A. P. : Jηt estinal 

Vl. 結 論 1 ymþ/wngiectasia: Ther ιpeνtic effect of Iymph 

venous anastomosis . Am. J. Med . , 40 ’ 631, 1%6. 

最近 서울 t學校 행科大텐 까射웬科學敎室에서 땀驗 11. Gill , W .M. ] r. a nd Alfidi , R.]. : Roentgeηogr . 

한 빼되造影術上 빡巴被의 修管內 쩌出 。l 證깨된 l京發 aPhic manifestation of l ymphaηgiectasis : Report 

性陽촬蛋白협失댄 1 ØiJ를 햄告함과 넥時겨! 약간의 文없 of a case. Am. J. Roeηtgen . ， 11 2: 150 , 1971. 

考察을 하였 다 1 2 . Leonidas, ].C. a nd Kopel, F.B. : M esenteric 

cyst associated with protein loss in gastrointest. 
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